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RESUMO

para a terapéutica desta condicao.

ABSTRACT

therapeutic of this condition,

Os autores descrevem dois casos de hipertensao arterial pulmonar secundaria a defeito do septo atrial. Em
seguida, apresentam uma revisao da literatura discutindo os aspectos mais importantes para o diagnéstico e

The authors describe two cases of secondary pulmonary hypertension due to atrial septal defect.
Following they present a review of literature discussing important aspects for the diagnosis and for the

Descrifores: hipertensdo arterial pulmonar, defeito do septo atrial, shunt esquerdo-direito.
Keywords: pulmonary arterial hypertension, atrial septal detect, left-to-right shunt.

Introducao

A circulagdao pulmonar é caracterizada por
possuir elevado fluxo sangiliineo, baixa pressdo
(média de 12mmHg) e baixa resisténcia, permitin-
do acomodar grande aumento do fluxo sangiiineo
durante exercicio com apenas um pequeno au-
mento de pressao. A hipertensdo arterial pulmonar
(HAP) é definida como uma pressao média de ar-
téria pulmonar superior a 25mmHg em repouso ou
30mmHg durante exercicio. A HAP pode ser di-

vidida em secundaria (por cardiopatia, pneumopa-
tia, doencas do colageno, esquistossomose, etc)
ou primaria (quando todos os tipos de HAP secun-
daria foram excluidos previamente)''".

A HAP € a complicacdo mais importante em
pacientes com defeito do septo atrial (DSA). A in-
cidéncia de HAP no DSA, segundo Vogel e cole-
gas, é de 26% nos pacientes com defeito do tipo
seio venoso e 9% naqueles com defeito do tipo
ostium secundum.
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O objetivo do trabalho é relatar dois casos de
HAP secundaria a comunicacdo interatrial (CIA),
descrevendo suas evolucoes clinico-cirargicas,
além de realizar revisao da literatura.

Relato dos casos

Casomn’ 1

Paciente do sexo masculino, 42 anos, branco,
casado, natural do Rio de Janeiro (R)), residente
na llha do Governador (R}), pedreiro. Ha 3 meses,
dor toracica difusa, nao-pleuritica, moderada in-
tensidade, diaria, que aliviava com repouso, além
de dispnéia aos pequenos esfor¢os. Ao exame:
PA=120x80mmHg, FC=78bpm, FR=20 irpm, sopro
sistolico (3+/6+) em foco pulmonar, batimento
palpavel de ventriculo direito (VD), choque valvu-
lar em foco pulmonar e P,>A .
Exames complementares: hemograma, bioquimi-
ca, coagulograma e gasometria arterial normais.
VHS= 26mm?/hora. Telerradiografia de torax (inci-
déncias postero-anterior e perfil): aumento de VD,
arco médio abaulado, aumento do calibre de arteé-
ria pulmonar. Eletrocardiograma (ECG): bloqueio
de ramo direito de 2° grau e sobrecarga direita.
Sorologias nao-reatoras (hepatite B e C, anti-HIV),
exame parasitologico de fezes (com método Kato-
Katz) negativo, provas de atividade reumatica
normais, espirometria normal com prova broncodi-
latadora negativa, cintilografia pulmonar de ven-
tilacao/perfusio normal. Tomografia computadori-

zada (TC) de térax compativel com HAP (figuras 1
e 2). Ecocardiograma (ECO) transtoracico: aumento
das camaras direitas, sobrecarga volumétrica de
VD, HAP com pressao estimada de artéria pulmo-
nar (PAP)=50mmHg, insuficiéncias tricGspide/pul-
monar leves. ECO transesofagico: no “corte das
cavas” a 90° notava-se imagem de falha de ecos
na porcao superior do septo interatrial, junto a
veia cava superior (VCS), sugerindo CIA do tipo
seio venoso com sobrecarga volumétrica de cavi-
dades direitas, doppler com shuntesquerdo-direi-
to. Cateterismo cardiaco (CAT): PAP=50mmHg, ci-
necoronariografia: auséncia de lesoes obstrutivas,
cineventriculografia: fungao ventricular (direita e
esquerda) e arteriografia pulmonar normais, drena-
gem andmala de veia pulmonar superior direita
para atrio direito (AD), e CIA. Assintomatico apos
correcao cirtrgica do CIA (diametro de 3cm) com
patch de pericardio bovino (acompanhamento de
18 meses).

Cason’ 2

Paciente do sexo feminino, 32 anos, branca,
solteira, natural do RJ, residente na Ilha do Go-
vernador (R)), servente de limpeza. Nao-tabagista;
ha 1 ano, dispnéia progressiva aos esforcos e dor
toracica diaria, de pequena intensidade, nao-pleu-
ritica e nao relacionada aos esfor¢os. Ao exame:
PA=120x70mmHg, FC=70bpm, FR=18irpm. Havia
sinais clinicos de HAP, porém, sem insuficiéncia
ventricular direita.
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Figuras 1 e 2 - fomogralia computadorizada de torax (janelas de parénguima e mediastino) do caso 1.
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Exames complementares: exames de sangue den-
tro da normalidade, telerradiografia e TC de térax
sugerindo HAP (figura 3). ECG em repouso: sobre-
carga direita. Sorologias, exame parasitologico de
fezes, provas de atividade reumaticas, espirometria
e cintilografia pulmonar de ventila¢iao-perfusao in-
conclusivas para causas secundarias de HAP. ECO
ranstoracico com HAP com PAP estimada em
94mmHg, insuficiéncias trictspide e pulmonar leves.
ECO transesofagico sugerindo CIA do tipo ostium
secundum. Submetida a corregao cirtrgica de CIA
(ostium secundum de diametro de 1,6em) com patch
de pericardio bovino. Oligoassintomatica apds 6
meses de acompanhamento e com ECO transtoracico,
nessa ocasidao, evidenciando PAP=50mmHg e sem
shunt intracardiaco.

Discussao

O DSA é uma das anomalias congénitas mais
comumente reconhecidas em adultos. Os defeitos
interatrial correspondem a 3 sitios anatémicos dis-
tintos: anomalias do seio venoso, do ostium pri-
mum e do ostium secundum. Os defeitos do tipo
seio venoso sao localizados superiormente no
septo atrial, proximo a entrada da VCS, resultando
em drenagem venosa pulmonar andémala. O DSA
mais comum afeta o ostium secundum que é loca-
lizado medialmente no septo atrial (entre o seio
venoso e o ostium primum) e nao deve ser confun-
dido com forame ovale patente. Quanto as ano-
malias do ostium primum designa-se sindrome de
Lutembacher a combinacio rara do DSA e esteno-
se mitral, a qual é quase invariavelmente o re-
sultado de vasculite reumatica adquirida. De 3 a 20%
dos pacientes com DSA do tipo ostium secundum
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tém prolapso de vdlvula mitral como anomalia
associada".

No DSA, a magnitude do shunt esquerdo-direi-
to depende do diametro do defeito, da compla-
céncia dos ventriculos e da resisténcia sistémica
e pulmonar. No DSA pequeno ha gradiente
pressorico entre os atrios, enquanto no DSA com
grande diametro a pressao média em ambos os
atrios € praticamente idéntica. O shunt esquerdo-
direito resulta em enchimento diastolico excessi-
vo do VD com aumento do fluxo sangiiineo pul-
monar',

Individuos com DSA, normalmente, sao assin-
tomaticos na infancia, porém ha raros registros de
insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC) e pneu-
monia recorrente nos primeiros anos de vida.
Arritmias atriais, HAP, desenvolvimento de obstru-
¢ao vascular pulmonar e ICC sdo incomuns, po-
rém mais freqgiientes em adultos com DSA. Os
principais sintomas sdo, geralmente, devidos a
HAP, dispnéia aos esforcos e dor toracica (poden-
do ser por isquemia do VD). Pode haver rouqui-
dao (por compressio do nervo laringeo recorrente
esquerdo, por alargamento da artéria pulmonar,
causando a sindrome de Ortner) e edema periféri-
co (pela insuficiéncia do VD). Ao exame fisico ha
impulso de VD palpavel, hiperfonese de 2 bulha
com P >A,, choque valvular em foco pulmonar. A
andlise do pulso venoso pode evidenciar uma onda
“a” proeminente, causada por VD ndo-complacen-
te e quando o mesmo se dilata, surge a onda “v”
indicando regurgitacao trictspide. Com a insuficién-
cia do VD aumenta-se a pressao venosa jugular
podendo haver o sopro de Graham-Steell de regur-
gitacdo pulmonar'.

Figuras 3 e 4 - tomografia computadorizada de torax do caso 2,
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O ECG em pacientes com defeito do tipo
ostium secundum, usualmente, mostra desvio do
eixo para direita e hipertrofia do VD. A presenca
de onda P negativa na derivagao DIl sugere mais
defeito do tipo seio venoso do que do tipo ostium
secundum. Prolongamento do espago PR pode ser
visto em todos os tipos de DSA™.

A telerradiografia de térax (RXT), usualmente,
revela alargamento das camaras a direita, dilata-
cdo da artéria pulmonar e seus ramos, aumento da
vasculatura pulmonar e raramente dilatacao da
porcao proximal da VCS. Dilatagdo do atrio es-
querdo (AE) é rara, porém pode ser observada
quando ha regurgitagao mitral importante. A RXT
pode ser normal em um paciente com shunt pe-
queno. Esse exame pode permitir diferenciacao
entre os shunt esquerdo-direito: a dilatagao da ar-
téria pulmonar é menos exuberante no ductus
arteriosus patente (PDA) do que no DSA e tanto
PDA quanto defeitos do septo ventricular cursam
com aumento das camaras cardiacas a esquerda™.

O ECO transtoracico e transesofagico sao fun-
damentais em pacientes com HAP e DSA. Os
achados incluem dilatacao do VD e da artéria
pulmonar com movimentagao paradoxal interven-
tricular por distensao do volume do VD. Esse de-
feito pode ser visualizado diretamente pelo ECO
bidimensional, particularmente na janela subcos-
tal do septo interatrial. O ECO transesofagico per-
mite excelente visualizacdo do DSAY#. O ECO
bidimensional com ECO transesofagico tém su-
plantado o CAT como teste confirmatorio para
DSA, porém o mesmo permanece sendo ferramen-
ta Gtil quando ha davida no diagndstico ou se ha
HAP7#_ O DSA do tipo seio venoso € o tipo de
distarbio mais dificil de se detectar pelo ECO
bidimensional e o mesmo é melhor visto com o
ECO transesofagico. O doppler permite visualizar
a passagem do sangue do AE para o direito atraves
do defeito confirmando o diagnéstico™. Quando
ha drenagem anomala venosa pulmonar total as 4
veias pulmonares desembocam em uma camara
venosa pulmonar comum atras do AE, produzindo
ecos adicionais posteriormente ao AE"?.

Através do CAT pode-se chegar facilmente ao
diagnostico de DSA pela passagem do cateter atra-

vés do defeito atrial e o sitio da passagem do
mesmo no septo atrial permite sua classificacao
em defeito do seio venoso, ostium secundum e
ostium primum (respectivamente localizado supe-
riormente, na por¢ao média e inferiormente no
septo atrial). A correcao cirGrgica do DSA é reali-
zada por sutura ou com patch de material protético
com o paciente em derivagao cardiopulmonar. A taxa
de mortalidade é menor que 1%'"".
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